En ligne sur 

www.larevuedupraticien.fr 


Monographie 



images 


Thrombose 
veineuse cerebrale 

Ozlem Ozkul, 

Evelyne 

Guegan- 

Massardier, 

Aude Triquenot- 
Bagan* 


Cause rare d’accident 
vasculaire cerebral, 
la thrombose veineuse 
cerebrale affecte surtout 
les jeunes femmes 
dans un contexts 
de prise de contraceptifs 
oraux, de grossesse 
ou dans le post-partum 
immedlat. 


Ce qui est nouveau 


L’IRM avec sequences de diffusion, T2* et angio-IRM 
veineuse est indispensable au diagnostic de thrombose 
veineuse cerebrale. 

L’association d’une pathologie predisposante et d’un autre 
facteur de risque est souvent trouvee. 

Dans 20 a 30 % des thromboses veineuses cerebrales, 
aucune cause n’est retrouvee. 


L a thrombose veineuse oerebrale est une pathologie rare 
qui represente moins de 1 % des accidents vasculaires 
cerebraux (AVC). Son incidence annuelle est estimee 
a 3 a 5 cas par million d’habitants.^ Elle affecte le plus souvent les 
adultes jeunes, avec une moyenne d’age de 39,1 ans. Dans 
cette tranche d’age, on observe une predominance feminine 
avec un sex-ratio femme-homme de 5 pour 1 ,5 en rapport avec 
la grossesse, le post-partum, et I’usage des contraceptifs 
estroprogestatifs.2 Le sex-ratio s’equilibre chez les personnes 
agees et les enfants. 


Une grande diversite symptomatologique 

La thrombose veineuse cerebrale, obstacle au drainage 
veineux cerebral, provoque une souffrance du parenchyma 
cerebral. Les tableaux cliniques et les modes d’installation sent 
d’une grande diversite. L installation des symptomes est aigue 
(< 2 jours) dans 30 % des cas, subaigue (2 a 30 jours) dans 50 % 
des cas, ou chronique dans 20 % des cas.^ 

La cephalee est le symptome clinique le plus frequent (74 a 
91 % des cas).^ Dans 77 % des cas, elle est associee a d’autres 
symptomes neurologiques, permettant d’evoquer le diagnostic 
de thrombose veineuse cerebrale. Ces symptomes comportent 
des crises d’epilepsie partielles et/ou generalisees (10 a 48 % 
des cas) et des signes neurologiques focaux (40 a 60 %), 
moteurs et/ou sensitifs, troubles du langage, atteintes du champ 
visuel, troubles de conscience. 


* Service de neurologie, unite neurovasculaire, 
CHU-Hopitaux de Rouen, 76031 Rouen Cedex, France. 
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A) Imagerie par resonance magnetique (IRM) en sequence FLAIR: thrombose 
du sinus lateral droit (fleche). 

B) IRM en sequence FLAIR: thrombose du sinus longitudinal superieur (fleche). 

C) IRM en sequence veineuse injectee: absence d’opacification du sinus lateral 
droit (fleche). 

D) Tomodensitometrie non injectee : thrombose du sinus longitudinal superieur 
(fleche) et hemorragie parenchymateuse (fleche). 


POUR LA PRATIQUE 

►► La thrombose veineuse cerebrale represente moins 
de 1 % des AVC et touche preferentiellement la femme jeune. 

►► La grossesse, le post-partum et la contraception orale 
sont les facteurs favorisants les plus frequemment retrouves. 

►► Des cephalees inhabituelles d’apparition 
subaigue associees ou non a un deficit 
neurologique focal ou a une crise d’epilepsie 
doivent faire evoquer le diagnostic. 

►► Le traitement est I’anticoagulation en urgence 
pour une duree minimum de 3 mois. 

►► L’evolution est favorable chez plus de 80 % 
des patients sous traitement anticoagulant et le taux 
de recidive faible. 


II existe classiquement quatre tableaux cliniques 

Des signes focaux (deficit constitue, transitoire et/ou crise 
d’epilepsie) isoles ou associes a des signes d’hypertension 
intracranienne, voire des troubles de vigilance. II s’agit du tableau 
le plus frequent. 

Une hypertension intracranienne isolee, avec cephalees, 
cedenne papillaire et parfois diplopie par atteinte de la VI® paire 
cranienne. 

Une encephalopathie aigue, avec des troubles de vigilance 
associes a des crises d’epilepsie, traduisant une thronnbose 
veineuse cerebrale etendue et/ou avec atteinte du systenne 
veineux profond. 

Une thronnbose du sinus caverneux, avec une ophtainnoplegie 
douloureuse et un chemosis homolateraux a la thronnbose. 

Retard au diagnostic et complications 

La diversity du tableau olinique et de son mode d’installation 
est une source frequente de retard au diagnostic. 

Le risque de mortality a la phase aigue de la thrombose 
veineuse cerebrale est de 4,3 %.^ II est principalement lie a un 
engagement sous-tentoriel secondaire a un effet de masse focal, 
a des lesions multiples, et a un cedeme cerebral. Le risque 
de sequelles neurologiques a 16 mois est de 13 %. Le risque 
de recidive est mal connu, estime a 2,2 % a 1 6 mois.^ 

Donnees d’imagerie 

Le diagnostic de thrombose veineuse cerebrale est affirme 
par la visualisation d’un defaut de circulation dans un sinus 
veineux en rapport avec la presence d’un thrombus. 

L’imagerie par resonance magnetique (IRM) avec angio-IRM 
veineuse est I’examen de premiere intention. L’IRM apporte ega- 
lement une evaluation precise de I’extension des lesions paren- 
chymateuses et parfois le diagnostic etiologique de la thrombose 
veineuse cerebrale.^ 

L’angiotomodensitometrie avec sequences veineuses peut ega- 
lement etre utilises lorsqu’il existe une contre-indication a FIRM.® 

La tomodensitometrie non injectee peut montrer une hyper- 
densite spontanee d’un sinus veineux correspondent au throm- 
bus (v. figure). 

Dans un tiers des cas, pas de cause identifiee 

Les causes et les facteurs de risque de la thrombose veineuse 
cerebrale sont multiples (v. tableau) et comprennent, entre autres, 
ceux des thromboses veineuses profondes des membres infe- 
rieurs, comme un contexts chirurgical ou une thrombophilie. 

En revanche, certains facteurs de risque de la thrombose vei- 
neuse profonde tels que I’age et I’alitement n’interviennent pas 
dans la thrombose veineuse cerebrale. A contrario, la mutation 
G20210A du facteur II semble plus impliquee dans les throm- 
boses veineuses cerebrales que dans les thromboses veineuses 
profondes.^ 
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Les facteurs de risque de thrombose veineuse cerebrale les 
plus frequemment trouves sent la prise de contraceptifs estroge- 
niques, la grossesse, et le post-partum immediat.s lls sent sou- 
vent associes, comme par example I’association d’une mutation 
2021 OA du facteur II et la prise d’une contraception estropro- 
gestative/ Ainsi, des facteurs de risque additionnels peuvent etre 
mis en evidence dans 80 a 85 % des cas de thrombose veineuse 
cerebrale. Le nombre de thromboses veineuses cerebrales sans 
cause identifiee est de 20 a 35 %.^ 


Causes locoregionales 

- Tumeur locoregionale : meningiome, metastase. . . 

- Malformation vasculaire: fistula durale, malformation arterioveineuse 

- Maladies infectieuses du SNC (abces, empyema sous-dural, 
meningite. . .), de la sphere ORL (otite, mastoidite, infection 
buccodentaire, sinusite...) 

- Traumatisme cranien, intervention neurochirurgicale, 
catheterisme veineux local 


Causes generales et facteurs de risque 

- Grossesse et post-partum 

- Contraceptifs oraux, traitement hormonal substitutif, steroides, 
chimiotherapie 

- Troubles de la coagulation acquis et/ou constitutionnels 

(deficit en antithrombine III, proteine S ou proteine C, mutation Leiden 
du gene du facteur V, mutation 2021 OA du gene du facteur II, 
hyperhomocysteinemie, deficit en plasminogene, syndrome 
des antiphospholipides, anticoagulants circulants, CIVD, thrombopenie 
induite par I’heparine, thrombocytose, syndrome nephrotique. . .) 

- Cancers 

- Hemopathies (polyglobulie, anemie, thrombocytemie. . .) 

- Maladies inflammatoires (lupus, polyangeite granulomateuse, 
maladie de Behget, rectocolite hemorragique, maladie de Crohn...) 

- Maladies infectieuses systemiques (septicemic, endocardite, 
rougeole, hepatite, CMV, VIH, paludisme, aspergillose. . .) 

- Chirurgie: toute chirurgie avec ou sans thrombose veineuse 
profonde des membres inferieurs 

- Autres: deshyd rotation severe, cirrhose hepatique, 
insuffisance cardiaque 

CIVD: coagulation intravasculaire disseminee; 

CMV: cytomegalovirus; ORL: oto-rhino-larynge; SNC: systeme nerveux 
central ; VIH : virus de I’immunodeficience humaine. 


Prise en charge en urgence 

Elle repose sur trois axes principaux : le traitement antithrom- 
botique, le traitement symptomatique, et le traitement etio- 
logique. 

Traitement antithrombotique 

A la phase aigue des thromboses veineuses oerebrales, il doit 
etre debate au plus vite, meme en cas de lesion hemorragique 
cerebrale. Une heparinotherapie a dose curative est prescrite, 
soit par heparine non fractionnee, soit par heparine de bas poids 
moleculaire (nadroparine), avec reduction du risque absolu de 
mortality de 14,3 %, du risque de deces ou de dependence de 

15,5 %.4. 6 

Un traitement fibrinolytique ou une thrombo-aspiration sent 
effectues dans de rares cas, le plus souvent en dernier recours 
lorsque la situation se deteriore malgre une anticoagulation 
efficace. II n’existe pas d’etudes validant leur efficacite. 

Le relais par antivitamine-K est ensuite effectue pour un Inter- 
national Normalized Ratio cible compris entre 2 et 3. La duree 
optimale du traitement anticoagulant est inconnue. Elle varie de 
3 mois a une duree indeterminee. En cas de thrombose veineuse 
cerebrale idiopathique ou facteur de risque transitoire, elle peut 
etre de 3 mois a 1 an. Un traitement a vie est envisage en cas de 
thrombophilie severe, ou de recidive thrombotique apres I’arret 
du traitement anticoagulant. ^ 

Traitement symptomatique 

II inclut le traitement antiepileptique, la lutte centre I’hyperten- 
sion intracranienne, et le traitement antalgique. 

Le traitement antiepileptique prophylactique n’est pas recom- 
mande. Un antiepileptique peut etre instaure lors de la surve- 
nue d’une crise d’epilepsie a la phase aigue de la thrombose 
veineuse cerebrale. Le risque de recidive epileptique a 
distance de la thrombose veineuse cerebrale est faible, de 5 
a 10,6 %.2 Ce risque augmente s’il existe une lesion parenchy- 
mateuse hemorragique et chez les patients qui ont eu une ou 
plusieurs crises a la phase aigue. La poursuite ou I’arret de 
I’antiepileptique a distance sent reevalues en fonction de ces 
elements. 

Concernant I’hypertension intracranienne, des mesures posi- 
tionnelles (proclive 30 °) sent apportees. Les traitements anti- 
oedemateux doivent etre proposes afin de preserver la fonction 
visuelle et d’eviter I’atrophie optique. lls comprennent I’aceta- 
zolamide per os ou le mannitol intraveineux. La realisation d’une 
ponction lombaire avant la mise en route du traitement anti- 
thrombotique dans les formes avec hypertension intracranienne 
isolee peut egalement permettre de diminuer la pression intra- 
cranienne. 

Chez les patients ayant un hematome cerebral avec effet de 
masse et risque d’engagement, un traitement chirurgical par 
evacuation de I’hematome ou hemicraniectomie est parfois 
propose. 9 Ces gestes sent realises lorsque le pronostic vital est 


Causes et facteurs de risque de thrombose 
veineuse cerebraie 
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en jeu. Aucune etude n’a ete realisee a ce sujet, et seuls des cas 
isoles ont ete publies. 

Le traitement symptomatique comprend les antalgiques afin 
de soulager les cephalees symptomatiques de I’hypertension 
intracranienne. 

Traitement etiologique 

II consiste a traiter la pathologie a I’origine de la thrombose 
veineuse cerebrale. Une maladie de systeme, un cancer, une 
hemopathie ou une infection doivent etre traites et gueris avant 
d’envisager I’arret du traitement anticoagulant. Apres une throm- 
bose veineuse cerebrale, il existe une contre-indication definitive 
aux traitements estrogeniques. Les grossesses ulterieures ne 
sent pas contre-indiquees mais necessitent une surveillance 
rapprochee et un traitement prophylactique par heparine de bas 
poids moleculaire.s 

Conclusion 

Le diagnostic de thrombose veineuse cerebrale reste difficile 
en raison du polymorphisms des tableaux cliniques et de I ’evolution. 
II est cependant facilite par I’acces a des outils diagnostiques 
plus performants tels que I’IRM cerebrale. Un diagnostic plus 


rapide permet une prise en charge et I’instauration des traite- 
ments plus precoces. Le pronostic des patients atteints de 
thrombose veineuse cerebrale s’est ainsi nettement ameliore ces 
dernieres annees. • 


O. Ozkul, E. Guegan-Massardier et A. Triquenot-Bagan declarent n’avoir aucun lien d’interets. 


SUMMARY Cerebral venous thrombosis 

Cerebral venous thrombosis represents less than 1 % of all strokes, usually affecting young 
women, probably because of hormonal factors. The most common symptom is headache, with 
or without focal neurological findings such as deficits or seizures. Brain MRI is the gold standard 
for diagnosis. Anticoagulation should be initiated as soon as possible, followed by vitamin K 
antagonists, for at least 3 months. Predisposing causes and risk factors for cerebral venous 
thrombosis are multiple. Prognosis is good and recurrence rate is low. 

RESUME Thrombose veineuse cerebrale 

La thrombose veineuse cerebrale represente moins de 1 % des accidents vasculaires cerebraux 
et touche preferentiellement les femmes jeunes en raison de I’association a des facteurs 
hormonaux. Le tableau evocateur comprend des cephalees d’apparition rapidement 
progressive, inhabituelles, associees ou non a des deficits neurologiques focaux ou des crises 
d’epilepsie. L’imagerie cerebrale par resonance magnetique est I’examen de reference pour le 
diagnostic. Le traitement anticoagulant doit etre instaure en urgence et poursuivi pendant au 
moins 3 mois. Le bilan etiologique doit rechercher des causes locales directes ou des causes 
generales, ainsi que des facteurs de risque, le plus souvent hormonaux. Le pronostic est bon 
sous traitement anticoagulant et le taux de recidive faible. 
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